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Abstract: A case of systemic mastocytosis is reported. This patient was a 57-year-
old male who complained of abdominal fullness and fever. He had been suffering from 
flushing and subsequent severe watery diarrhea. He had pigmentation on his trunk， 
systemic lymph node enlargement， and massive ascites. Terminally he suffered from 
jaundice. Both lymph node and bone marrow biopsy revealed infiltration of mast cells by 
toluidine blue stain. Histamine levels in the urine and blood were elevated. He died of 
hepato田renalfailure four years after his first medical examination. 
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が観察されていた.しかし，平成 2年 6月中旬から全身 Fig. 1. Pigmentation on the trunk. 
倦怠感と夜間の発熱および腹部膨満感が出現し，顔面の
(11 ) 
紅潮も自覚するようになったので 6月初日に 3回目の ファターゼが 436KAUであり，いずれも著明に上昇し
入院をした. ていた.総蛋白は正常範囲の 7.5g/dlであったが，総コ
入院時現症:身長 158cm，体重 45kg，体温 37目。'C. レステローノレは 37mg/dlの著明低値を示した.またコ
意識は清明.脈拍 72/分，整.血庄 150/100mmHg.皮膚 リンエステラーゼは 0.356pHに低下していたが， ICG 






ない.呼吸音は正常肺胞呼吸音であり，副雑音も聴取さ 第 3回入院後経過:平成 2年 7月 25日に施行した骨
れない.腹部は全体に膨盗しており，体位変換現象が認 髄像では，有核細胞は 16.8万/mm3の正常範囲にあった
められ，表面整，辺縁鋭，弾性硬の肝が 3横指半触知さ が，内部に小頼粒を有する大きさ 12-20μ の比較的大型
れる.下腿に浮腫はない.鼠径リンパ節は，右側に小豆 の細胞が 29.6%を占めていた.8月 1日に実施した腹腔
大 1個と米粒大2個，左側に米粒大 l個が触知される. 穿刺により，淡黄色の腹水が採取された.腹水は，比重
神経学的所見に異常はない. が 1.026，蛋白が 3.3g/dlであり，惨出性と考えられた.
入院時検査成績:血液学的検査では，軽度の大球性貧 細胞診はclassIであった.腹部膨満感は，腹水穿刺に
血と中等度の白血球増多が認められた.赤沈は 1時間 よる除去および利尿薬の投与により改善した.しかし顔
値が 42mmであり，軽度に促進していた.血液生化学的 面紅潮は持続しており， 7月 15日には歩行中に突然，意
検査では，yグロプリンが 29.4%，血清アノレカリフォス 識が消失し，血圧は著しく低下〔触診で 40mmHg)した
(12 ) 石原京子(他5名〉
Tabl巴1.Laboratory data on the 3rd admission 
Urinalysis α2 
protein 〔ー〉 β 
sugar (-) γ 
urobi1inogen (N) T.Bil 
Hematology GOT 
RBC 302X 10'/μl GPT 
Ht 31.1% ALP 
Hb 10.0 g/dl LDH 
WBC 12400/mm3 LAP 
Stab 2% yGTP 
Seg 31% ChE 
Lymph 65% T. cho. 
Mono 2% BUN 
Plts 15.4 X 10'/μI Cr 
ESR 42mm/h lCG test 
Biochemistry Serology 
TP 7.5g/dl CRP 
Alb 49.9% 19G 
α1 3.7% 19A 
Fig. 2. Abdominal X-P shows severe， ost巴osc1erosis
of v巴rtebralcolumn. 
9.2% 19M 147 mg/dl 
7.7% 19E 30 ng/dl 
29.4% C3 45 mg/dl 。.5mg/dl C4 18mg/dl 
271U/l CH50 37 U/ml 
111U/l CD4/CD8 1.0 
436KAU Histamine (serum) 3.59μg/dl 
1461U/l Histamine(urine) 652μg/day 
73 mU/l Myelogram 
1371U/l NCC 16.8X10'/mm3 
0.35ムPH MgK 56/mm3 
37mg/dl Erythroid 29.3% 
30 mg/dl My巴loid 27目3%
1. 7 mg/dl Mast cel 29.6% 
6% Ascites yellowish 
specific gravity 1.026 
0.7mg/dl protein 3.3 g/dl 
2184 mg/dl glucose 152 mg/dl 
329 mg/dl cytology c1assII 
Fig. 3. Abdominal CT shows massive ascites and 










が，補液とエチレフリンの投与により回復した.その後 ヒスタミン分泌の抑制を目的に，平成 2年 9月 6日か
の腹部 CT検査で，腹腔内リンパ節の塊状の腫大と牌梗 らシメチジン 800mg，クローノレフェニラミン 12mgお
塞を示唆する所見が認められた(Figのことから悪性リ よびケトチフェン 2mgの投与を開始した.この治療に
ンバ腫も疑われたので， 8月21日に肢笛リンパ節を生検 より，顔面紅潮も消失した.しかし，以後も股関節痛と












Fig. 4. Lymph node biopsy reveals infiltration of し，平成4年 1月 3日には総ピリルピン値が 30mg/dl 
mast cels. (toluidine blue stain: x 1000) まで上昇した.経過中に 2.6mg/dl前後であったPレア














Fig. 5. Abdominal CT shows advanc巴dlymph node 



















































































































Tabl巴 2.Autopsy finding 
infiltration of mast c巴lIs to multiple 
organs CIiver， pancreas， kidney， adrenal 
gl.， sple巴n，lymph node) 
bloddy ascites， 3， 300ml 
pale red pleural effusion， bil. 50 ml 
obstruction of Vater'papilla 
1，300 gr 
granular， elastic hard 
granular， yellowish white 
240 gr 
lt. 130 gr， rt.140 gr 
lt目 slightlydilatated， rt.dilatated 
lt. 7 gr， rt. 7 gr 
90 gr(10X3X7 cm) 
infarction 6 X 3 X 7 crn 
Lyrnphnode swelling 
① superficial (supraclavicular， axillar， in
guinaJ) 
②ornental ③ rnesenteric ④ lt gastric 
⑤ hepatic hilus ⑥ pancreas head 
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